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Hepatología

Síndrome hepatopulmonar: revisión narrativa
Hepatopulmonary syndrome: a narrative revision
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Resumen: el síndrome hepatopulmonar es una de las tres principales condiciones pulmonares en pa-
cientes con enfermedad hepática o hipertensión portal. Esta alteración es causada por la circulación 
hiperdinámica, los cortocircuitos intrapulmonares y la vasodilatación pulmonar, lo que lleva a altera-
ciones que generan un compromiso en el intercambio gaseoso, el cual se manifiesta como hipoxemia 
y aumento del gradiente alveolo arterial. El diagnóstico del síndrome hepatopulmonar consiste en 
demostrar las alteraciones del intercambio gaseoso, por medio del análisis de los gases arteriales, y las 
dilataciones vasculares intrapulmonares, documentadas por ecocardiografía transtorácica contrasta-
da con solución salina agitada, la cual es considerada el estándar de referencia. Por el impacto pronós-
tico del síndrome hepatopulmonar, se recomienda una tamización activa que permita un diagnóstico 
temprano, y referir a tiempo al paciente a un centro especializado para la valoración de trasplante 
hepático como único tratamiento disponible curativo. El objetivo de este artículo es proporcionar una 
revisión narrativa sobre el síndrome hepatopulmonar, con énfasis en la definición, diagnóstico, fisiopa-
togénesis y medidas terapéuticas disponibles. 
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Una de las tres principales condiciones 
pulmonares en pacientes con enfer-

medad hepática, o hipertensión portal, es el 
síndrome hepatopulmonar, causado por la 
circulación hiperdinámica, los cortocircuitos 
intrapulmonares y vasodilatación pulmonar 
[1]. Rydell y Hoffbauer fueron los primeros 
en identificar, post mortem, numerosas anas-
tomosis arteriovenosas intrapulmonares en 
una paciente joven con «cirrosis juvenil»; sin 
embargo, fueron Kennedy y Knudson quie-
nes lo denominaron como síndrome hepato-
pulmonar en 1977 [2-4]. Nuevas definiciones 
para el síndrome se plantearon por Krowka 
y Cortese, a mediados de los ochenta, [5] y 
por Rodríguez-Roisín y Roca, a finales de los 
noventa [6], quienes lo describieron como un 
síndrome caracterizado por la tríada clínica 
de enfermedad hepática crónica avanzada, 
alteraciones en el intercambio gaseoso y la 
presencia de dilataciones vasculares intra-
pulmonares, en ausencia de enfermedad 
pulmonar intrínseca [7].

Actualmente, el síndrome hepatopulmonar 
se define por la presencia de una tríada de 
oxigenación arterial anormal causada por 
dilataciones vasculares intrapulmonares, 
en el escenario de la enfermedad hepática, 
hipertensión portal y cortocircuitos porto-
sistémicos congénitos; por tanto, no es una 
manifestación exclusiva de la cirrosis hepáti-
ca [8]. El objetivo de este artículo es propor-
cionar una revisión narrativa sobre el sín-
drome hepatopulmonar, con énfasis en la 
definición, el diagnóstico, la fisiopatogéne-
sis y las medidas terapéuticas disponibles.

Epidemiología
La prevalencia estimada del síndrome he-
patopulmonar es muy variable. Depende 
de los criterios y métodos diagnósticos em-

pleados, así como de la población estudia-
da, con reportes que van desde el 4% al 47% 
[9-11]. Schenk y colaboradores (2003) [12], 
en un estudio prospectivo en 111 pacien-
tes con cirrosis hepática, reportaron una 
prevalencia del síndrome hepatopulmonar 
del 24%, cuyo diagnóstico se estableció 
mediante ecocardiografía transtorácica con-
trastada con solución salina agitada, gases 
arteriales y pruebas de función pulmonar.

Mendizabal y colaboradores (2017) [13], en 
una cohorte de 282 pacientes con enferme-
dad hepática avanzada en Argentina, en-
contraron una prevalencia de síndrome he-
patopulmonar del 23% (n = 63), consistente 
con reportes previos. Otro 23% (n = 63) de 
los pacientes presentaron solo dilataciones 
vasculares intrapulmonares. Se logró reali-
zar el seguimiento en 20 de estos pacientes, 
mediante gases arteriales con una mediana 
de tiempo de 18 meses; siete (35%) de ellos 
desarrollaron hipoxemia y cumplieron con 
los criterios para síndrome hepatopulmonar 
(cinco categorizados como leve y dos como 
moderado). Los demás pacientes presenta-
ron un ecocardiograma con contraste nega-
tivo, es decir, se consideraron normales (n = 
104), o fueron excluidos del estudio (n = 52).

La presencia de síndrome hepatopulmonar 
de forma independiente empeora el pro-
nóstico, la clase funcional y la calidad de 
vida de los pacientes; además, el riesgo de 
muerte es del doble (hazard ratio = 2,41, 
IC 95% = 1,31-4,41) en comparación con 
aquellos pacientes con cirrosis hepática, de 
similar gravedad, pero sin síndrome hepato-
pulmonar [14].

Hasta 1988 se consideraba que el síndrome 
hepatopulmonar era una contraindicación 
para el trasplante hepático; sin embargo, 
con el tiempo se observó que los pacientes 
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sometidos a este tenían reversión de la hi-
poxemia, con una sobrevida postrasplante 
del 70% [7]. Este hallazgo, combinado con la 
pérdida de un tratamiento médico efectivo, 
la naturaleza progresiva de la hipoxemia y 
la mayor mortalidad, soportan la inclusión 
priorizada de estos pacientes en la lista de 
trasplante hepático [8].

Criterios diagnósticos
Los criterios diagnósticos del síndrome he-
patopulmonar son:

1. Enfermedad hepática.

2. Oxigenación anormal, definida por un 
gradiente de oxígeno alveolo-arterial mayor 
o igual a 15 mmHg en menores de 65 años o 
mayor, o igual a 20 mmHg si tiene 65 años o 
más [15], mientras se respira aire ambiente 
en reposo, en ausencia de otras alteracio-
nes moderadas o graves en las pruebas de 
función pulmonar. Se recomienda la valora-
ción de la oxigenación por medio del análi-
sis de los gases arteriales [8].

3. Las dilataciones vasculares intrapul-
monares son detectadas de forma óptima 
por medio de ecocardiografía transtorácica 
contrastada con solución salina agitada [8].

Clasificación de la gravedad
La gravedad de la enfermedad hepática, es-
timada por puntajes como el Child-Pugh o el 
MELD (del inglés, Model For End-Stage Liver 
Disease), no se correlaciona con el grado de 
hipoxemia, determinado por gases arteria-
les, el cual define la severidad del síndrome 
hepatopulmonar [16,17]. Con base en la 
recomendación del Equipo de Trabajo de la 
Sociedad Respiratoria Europea (del inglés, 

European Respiratory Society Task Force), 
en el 2004 [15], se debe tener en cuenta la 
presión arterial de oxígeno (PaO2) para esta-
blecer la gravedad, así:

zz Leve: PaO2 ≥80 mmHg

zz Moderado: PaO2 60-79 mmHg

zz Grave: PaO2 50-59 mmHg

zz Muy grave: PaO2 <50 mmHg

Fisiopatología
La principal alteración estructural primaria en 
el síndrome hepatopulmonar es la dilatación 
de los vasos pre y post capilares, que pro-
duce que la sangre venosa mixta pase muy 
rápidamente, o incluso directamente, a las 
venas pulmonares [15]. Esto es explicado por 
la presencia de un tono vascular inadecuado, 
caracterizado por una respuesta presora po-
bre o ausente, lo cual resulta en una marcada 
dilatación de la vasculatura pulmonar [18].

La hipoxemia es debida al desequilibrio en la 
ventilación-perfusión alveolar, el aumento 
del cortocircuito intrapulmonar y el deterio-
ro de la difusión del oxígeno por defecto en 
la difusión-perfusión [15]. El desequilibrio 
en la ventilación-perfusión ocurre debido 
a la sobreperfusión del lecho capilar alveo-
lar, sobre todo en las zonas dependientes 
menos ventiladas, exacerbado por una res-
puesta anormal a la vasoconstricción [19].

Modelo conceptual 
de la patogénesis
En la microvasculatura normal existe un 
equilibrio entre los factores vasodilatado-
res y los vasoconstrictores, que incluye la 
vasoconstricción paracrina, mediada por la 
endotelina-1 a través del receptor ETA sobre 
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las células del músculo liso, y la vasodilata-
ción mediada por la endotelina-1 a través 
del receptor ETB, relacionado con la sintasa 
de óxido nítrico endotelial, para mantener 
el tono vascular. Durante el desarrollo del 
síndrome hepatopulmonar, ciertas alte-
raciones relacionadas, de forma directa o 
indirecta, con la lesión hepática y la hiper-
tensión portal, resultan en la producción o 
liberación de mediadores hacia la circula-
ción venosa que influyen en la microcircula-
ción pulmonar. Es así como el incremento de 
la producción y liberación hepática de endo-
telina-1 (ET-1) contribuye al aumento en la 
expresión de la sintasa de óxido nítrico y, 
por tanto, de la producción de óxido nítrico 
a nivel del endotelio microvascular durante 
la fase inicial del síndrome hepatopulmonar 
[20-22]. Además, se ha demostrado la acu-
mulación intravascular de macrófagos, los 
cuales representan una fuente adicional de 
óxido nítrico al regular, de forma positiva, la 
expresión de la hemo oxigenasa y la sintasa 
inducible de óxido nítrico [23-25]; todo esto 
favorece la progresión de las dilataciones 
vasculares intrapulmonares [15].

Manifestaciones clínicas
El síntoma predominante del síndrome he-
patopulmonar es la disnea con el ejercicio, 
en reposo o ambas, usualmente después de 
años de la enfermedad hepática; sin embar-
go, la disnea es un hallazgo clínico no espe-
cífico, encontrado hasta en el 70% de los pa-
cientes con enfermedad hepática avanzada 
y que puede ser secundario a complicacio-
nes como la anemia, la ascitis, el hidrotórax 
y la pérdida de la masa muscular. Al examen 
físico algunos signos sugieren la presencia 
del síndrome hepatopulmonar, como son 
los nevus en araña, hipocratismo digital, 
cianosis y la hipoxemia severa. Otros signos 

descritos son la platipnea y ortodeoxia, don-
de el paciente experimenta empeoramiento 
de la disnea y una caída en la saturación de 
la oxihemoglobina mayor o igual al 5%, o en 
la presión arterial de oxígeno mayor o igual 
que 4 mmHg, respectivamente, cuando este 
pasa de la posición decúbito supino a estar 
de pie y mejora al incorporarse nuevamente 
al decúbito [3]; sin embargo, estos dos sig-
nos no son marcadores sensibles de la en-
fermedad. Por otro lado, la mayoría de los 
pacientes tendrán signos y síntomas propios 
de la hepatopatía crónica. También se han 
descrito complicaciones extrapulmonares 
como resultado de la presencia de un cor-
tocircuito, como absceso cerebral, hemorra-
gia intracraneal y policitemia [7].

Tamización
La oximetría de pulso (SpO2) menor o igual 
a 94% tiene una sensibilidad del 100% y es-
pecificidad del 93% para detectar pacientes 
con una presión arterial de oxígeno menor 
de 60 mmHg [26]; por lo que se considera 
la mejor medida costo-efectiva para este fin 
[27]. Otras mediciones, como los niveles de 
óxido nítrico exhalado, los cuales se encuen-
tran elevados en estos pacientes, no han 
sido validadas como prueba de tamización 
[8,28], por lo cual no se recomienda su uso.

Según el Equipo de Trabajo de la Sociedad 
Respiratoria Europea, todos los pacientes 
con enfermedad hepática, que manifiesten 
disnea o sean candidatos a trasplante orto-
tópico de hígado, deben ser tamizados con 
gases arteriales y proceder con la realización 
de ecocardiografía transtorácica contrasta-
da con solución salina agitada si la presión 
arterial de oxígeno es menor de 80 mmHg o 
el gradiente alveolo-arterial es mayor o igual 
que 15 mmHg (véase figura 1) [15].
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Diagnóstico

Ecocardiografía transtorácica 
contrastada con solución 
salina agitada
Esta técnica es el estándar de referencia 
para el diagnóstico del síndrome hepa-

topulmonar. Corresponde a un método 
cualitativo, sensible y no invasivo para la 
detección de la dilatación vascular intra-
pulmonar. Para esta, se inyecta por una 
vena periférica 10 mL de solución salina al 
0,9% agitada, lo que resulta en la forma-
ción de microburbujas con un diámetro 
mayor que 10 µm, pero menores o iguales 
que 90 µm. El procedimiento se repite tres 

Figura 1. Algoritmo de tamización y diagnóstico del síndrome hepatopulmonar.
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veces y la detección de las microburbujas 
dentro de la aurícula izquierda, posterior 
a tres ciclos cardiacos, se considera como 
positivo (véase figura 2 y figura 3). En 
condiciones fisiológicas normales las mi-
croburbujas son atrapadas en los capila-
res pulmonares (diámetro: 8 µm a 15 µm) 
y absorbidas por el alveolo, durante el pri-
mer paso, por lo que su aparición en la au-
rícula izquierda es anormal [15]. La locali-
zación del cortocircuito va a depender del 
momento de su visualización; si aparecen 
en la aurícula izquierda dentro del primer 
ciclo cardiaco, después de visualizarse en 
la aurícula derecha, es secundario a un 
cortocircuito intracardiaco de derecha a 
izquierda; si ocurre entre el primer y ter-
cer ciclo cardiaco la localización es inde-
terminada, pero es más probable que sea 
secundario a un cortocircuito intracardia-
co, y si sucede entre el cuarto y sexto ciclo 
cardiaco implica una dilatación vascular 
intrapulmonar definitiva. No obstante, la 
ecocardiografía contrastada con solución 
salina agitada no puede diferenciar si el si-
tio de la dilatación vascular es precapilar, 
capilar o pleural, como tampoco las anas-
tomosis arteriovenosas directas [29].

Ecocardiografía transesofágico 
contrastado con solución 
salina agitada
Esta técnica tiene mejor definición en las 
imágenes y efecto del contraste, lo que 
resulta en una precisión diagnóstica ma-
yor [30]. Además, es posible clasificar el 
efecto del contraste en la aurícula izquier-
da así [31]: 

zz Grado 0: microburbujas ausentes.

zz Grado I (trivial): microburbujas esca-
sas y puntiformes.

Figura 3. Test de burbujas con catéter en la arteria pul-
monar con aparición inmediata en cavidades izquierdas 
por presencia de múltiples fístulas pulmonares. Cortesía 
del Hospital Universitario San Vicente Fundación.

Figura 2. Ecocardiograma transtorácico contras-
tado con solución salina agitada. Visualización de 
microburbujas en aurícula izquierda. Cortesía del 
Hospital Universitario San Vicente Fundación.
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zz Grado II (leve): microburbujas grue-
sas, pero con señal difusa y llenado in-
completo de la aurícula izquierda.

zz Grado III (moderada): muchas micro-
burbujas con llenado homogéneo de toda 
la aurícula izquierda, pero con menor in-
tensidad que en la aurícula derecha. 

zz Grado IV (severa): distribución homo-
génea de las microburbujas entre las dos 
aurículas. 

Con la ecocardiografía transesofágica pueden 
ocurrir efectos triviales de contraste con la so-
lución salina en personas normales; por tanto, 
solo a partir del grado II se debe considerar 
como positivo para la presencia de dilatación 
vascular intrapulmonar [31]. Pese a su mejor 
rendimiento diagnóstico tiene limitaciones, 
como el costo, la disponibilidad y el mayor 
riesgo teórico en pacientes con várices eso-
fágicas; además, aunque no se considera una 
contraindicación absoluta, no se debe realizar 
en pacientes con sangrado variceal activo o 
reciente (menor de 15 días) [15]. 

Gammagrafía 
de perfusión pulmonar
La gammagrafía con macroagregados de 
albúmina humana marcada con Tecnecio 
99m (99mTcMAA) es el segundo método de 
detección de las dilataciones vasculares in-
trapulmonares. Los macroagregados de al-
búmina tienen un diámetro mayor que 20 
µm, por lo que son atrapados en los capila-
res pulmonares normales (diámetro: 8 µm 
a 15 µm) y, por tanto, la captación del ra-
dionucleótido por los riñones, el cerebro, el 
bazo o el hígado sugiere el tránsito a través 
del pulmón, causado por un cortocircuito 
intrapulmonar o intracardiaco [29]. Este es 
un método cuantitativo que permite medir 

la magnitud del cortocircuito, a través de 
la relación de la captación sistémica y pul-
monar; sin embargo, a diferencia de la eco-
cardiografía transtorácica contrastada con 
solución salina, con esta metodología no se 
puede diferenciar la localización del corto-
circuito [15]. Otro problema es su menor 
rendimiento diagnóstico. Grilo y colabora-
dores (2017) [32] reportaron una baja sensi-
bilidad global (18,9%) del 99mTcMAA para el 
diagnóstico del síndrome hepatopulmonar 
en pacientes con cirrosis hepática, aunque 
con una mejor sensibilidad (66,7%) en los 
casos muy severos.

Dado que el síndrome hepatopulmonar 
puede estar presente en pacientes con en-
fermedades pulmonares concomitantes, 
la mayor dificultad presentada es deter-
minar cuál de las dos enfermedades es la 
responsable de la hipoxemia [32]. De esta 
manera, se ha planteado que una captación 
cerebral anormal de 99mTcMAA después de 
la perfusión pulmonar (captación mayor al 
6%) ayuda a distinguir el grado de hipoxe-
mia causado por las dilataciones vasculares 
intrapulmonares, frente a la hipoxemia de-
bido a alteraciones no vasculares del parén-
quima pulmonar [8].

Angiografía 
pulmonar contrastada
La angiografía pulmonar contrastada es una 
prueba invasiva, que no se realiza de rutina 
y con la cual se encuentran distintos patro-
nes angiográficos en el síndrome hepato-
pulmonar, el tipo I o difuso, el cual se divide 
a su vez en mínimo y avanzado, y el tipo II o 
focal, que es considerado discreto [33].

zz Patrón tipo I, mínimo: caracterizado 
por vasos normales o alteraciones vas-
culares arteriales en araña finas y difu-
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sas. Se asocia a hipoxemia, ortodeoxia y 
respuesta completa al oxígeno inspirado 
al 100%.

zz Patrón tipo I, avanzado: caracterizado 
por una apariencia angiográfica esponjo-
sa difusa o manchada, similares a las en-
contradas en la telangiectasia hemorrági-
ca hereditaria. Presenta menor respuesta 
al oxígeno inspirado al 100%.

zz Patrón tipo II, discreto: caracterizado 
por comunicaciones arteriovenosas vi-
sibles y localizadas. Se asocia con pobre 
respuesta al oxígeno inspirado al 100%.

Pruebas de función pulmonar
Se recomienda realizar pruebas de función 
pulmonar en todos los pacientes con sos-
pecha de síndrome hepatopulmonar, para 
excluir una enfermedad pulmonar intrín-
seca, moderada a grave, que se encuentre 
concomitante. La espirometría pre y pos-
broncodilatador, así como los volúmenes 
pulmonares, son normales en los pacientes 
con síndrome hepatopulmonar en ausencia 
de una enfermedad pulmonar asociada. Es 
frecuente que la capacidad pulmonar para 
la difusión de monóxido de carbono (DLCO) 
esté reducida de forma moderada a severa, 
explicada por el incremento en la distancia 
entre el alveolo y el capilar debido a la dila-
tación vascular, así como por la acumulación 
de colágeno [7].

Pronóstico
Hay resultados diversos acerca del pronósti-
co de los pacientes con síndrome hepatopul-
monar. En un estudio prospectivo multicén-
trico, la tasa de mortalidad global fue mayor 
en los pacientes con síndrome hepatopulmo-
nar que fueron candidatos para trasplante 

hepático. Resultados similares fueron encon-
trados para los periodos pre y postrasplante 
hepático. La mortalidad fue independiente 
de la edad, el sexo, el puntaje MELD, la hi-
poxemia y otras variables potenciales de con-
fusión [1,14].

Swason y colaboradores (2015) [34] repor-
taron la experiencia del grupo de la Clínica 
Mayo entre los años 1985 a 2002, donde 
realizaron un análisis retrospectivo de 61 
pacientes con síndrome hepatopulmonar, 24 
(39%) de ellos recibieron trasplante ortotó-
pico de hígado y 37 (61%) potenciales can-
didatos no se trasplantaron. La sobrevida de 
estos pacientes que no se trasplantaron fue 
de 24 meses (IC 95% 11-43) y a cinco años 
solo el 23% habían sobrevivido, mientras que 
en el grupo control (individuos sin síndrome 
hepatopulmonar, pero con enfermedad he-
pática de similar gravedad) la mediana de 
sobrevida fue de 87 meses, y a 5 años el 63% 
estaban vivos.

En la experiencia reportada por el grupo ar-
gentino [13] la mortalidad pretrasplante fue 
del 27% en los pacientes con síndrome he-
patopulmonar, 15,9% en aquellos con dilata-
ciones vasculares intrapulmonares y 19,2% 
en los pacientes con enfermedad hepática 
avanzada, pero con ecocardiograma con con-
traste negativo (grupo control). Además, no 
encontraron diferencias significativas entre 
los tres grupos en la sobrevida global, desde 
el tiempo de la evaluación inicial para el tras-
plante, explicada por la baja prevalencia de 
pacientes con hipoxemia severa (6%).

Las causas de muerte asociadas con el síndro-
me hepatopulmonar son, usualmente, multi-
factoriales y relacionadas principalmente con 
las complicaciones de la enfermedad hepáti-
ca. Es raro que la causa primaria de muerte 
sea la falla respiratoria hipoxémica [3].
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Tratamiento
Pese a los esfuerzos de los estudios clínicos 
con medicamentos, como los análogos de 
la somatostatina, los beta bloqueadores, 
los inhibidores de la ciclooxigenasa [35], los 
esteroides, los inmunosupresores, los vaso-
constrictores pulmonares, los inhibidores 
del óxido nítrico [36,37], la pentoxifilina [38], 
entre otros, no existe, a la fecha, ningún tra-
tamiento médico farmacológico para los pa-
cientes con síndrome hepatopulmonar [39].

La administración de oxígeno suplementa-
rio está recomendada en pacientes con una 
presión arterial de oxígeno menor de 60 
mmHg en reposo o con el ejercicio [15]. El 
objetivo con la oxigenoterapia es mejorar 
los hallazgos relacionados con los cortocir-
cuitos vasculares intrapulmonares como la 
disnea, la fatiga y la desaturación.

El trasplante de hígado se considera la úni-
ca opción de tratamiento efectiva para este 
grupo de pacientes, el cual está indicado en 
el síndrome hepatopulmonar grave o muy 
grave. Cuando es leve a moderado se rea-
liza seguimiento clínico y de la oxigenación 
(saturación de oxígeno o niveles de presión 
arterial de oxígeno con gases arteriales) 
cada 6 a 12 meses, para identificar si hay 
deterioro y valorar, de forma temprana, si el 
paciente es candidato para recibir trasplan-
te hepático [8,39,40].

La evidencia derivada de los estudios ob-
servacionales demuestra que el trasplante 
generalmente resuelve el síndrome hepato-
pulmonar, con mejoría de la oxigenación y 
del cortocircuito vascular intrapulmonar en 
casi el 80% de los pacientes, entre los 6 y 
12 meses postrasplante, aunque hay repor-
tes con resolución de la hipoxemia luego de 
más de 12 meses postrasplante [41-43].

La mortalidad a 30 días, descrita en la litera-
tura, va de un 0% a 40%, lo que es explicado 
por la heterogeneidad de los reportes, que 
incluyen diferentes criterios diagnósticos 
para el síndrome hepatopulmonar, lo cual 
limita su comparación [4]. Algunos reportes 
describieron que la mortalidad fue mayor 
en pacientes con hipoxemia grave (presión 
arterial de oxígeno menor o igual que 50 
mmHg) pretrasplante [44-46]; sin embar-
go, otros no encontraron esta relación [41-
43,47,48]. En las series publicadas a finales 
de los años noventa y principios del 2000, 
la sobrevida descrita a 5 años postrasplante 
hepático fue del 71% al 76% [34,44]. Poca 
diferencia existe en un estudio publicado 
más recientemente (2013) [47], en el que 
se evaluaron 106 pacientes con síndrome 
hepatopulmonar de la Clínica Mayo desde 
1986 a 2010, de los cuales 49 recibieron 
trasplante hepático (28 después de 1 de 
enero de 2002 y 21 antes de esta fecha), 
cuya supervivencia general a 1, 3 y 5 años 
postrasplante no se vio influenciada por el 
nivel de presión arterial de oxígeno pretras-
plante, con una tendencia de mejoría en los 
trasplantados después del año 2002 (92%, 
88% y 88% frente 71%, 67% y 67%, respecti-
vamente), pero sin significancia estadística.

La actual evidencia soporta que los resulta-
dos con el trasplante hepático son excelen-
tes en pacientes con síndrome hepatopul-
monar severo y muy severo. La aplicación 
de los criterios de excepción del MELD para 
los casos de síndrome hepatopulmonar, 
con los que se asigna automáticamente un 
puntaje MELD de 22 (puntaje estándar = 
4 a 60) a aquellos pacientes con evidencia 
de cortocircuito intrapulmonar y presión 
arterial de oxígeno menor de 60 mmHg al 
aire ambiente, para que sean seleccionados 
como candidatos a trasplante hepático, con 
un incremento del 10% en la puntuación 
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cada tres meses desde el diagnóstico (equi-
valente a una mortalidad del 10% si perma-
nece con estos niveles de presión arterial de 
oxígeno), garantiza similares resultados de 
supervivencia respecto a los pacientes sin 
puntajes de excepción del MELD [1,49,50].

Una de las complicaciones mayores del tras-
plante hepático, en el periodo periopera-
torio temprano, es la hipoxemia grave, con 
una prevalencia estimada del 6% al 21%, y 
una mortalidad del 45% [51]. Esta condición 
se define como una hipoxemia que requiere 
una fracción de oxígeno inspirada del 100% 
para mantener una saturación del 85%, la 
cual se ha descrito con un mayor riesgo de 
desarrollo ante una presión arterial de oxí-
geno menor o igual que 50 mmHg pretras-
plante, y un cortocircuito anatómico mayor 
o igual al 20% [52].

La hipoxemia grave puede estar relacionada 
con la vasoconstricción pulmonar posope-
ratoria, que resulta por un cambio abrupto 
en los mediadores vasculares que entran al 
pulmón desde la circulación hepática. Para 
mitigar los efectos de esta complicación se 
ha propuesto un algoritmo de manejo basa-
do en las opciones de tratamiento descritas 
en la literatura, que incluye posicionar al 
paciente en Trendelenburg y brindar epo-

prostenol inhalado, óxido nítrico inhalado, 
azul de metileno intravenoso y, en los casos 
refractarios, soporte de vida con membrana 
extracorpórea. En caso de existir malforma-
ciones arteriovenosas pulmonares se debe 
considerar la embolización [51].

Conclusiones
El síndrome hepatopulmonar es una com-
plicación frecuente en los pacientes con 
cirrosis hepática o hipertensión portal. De-
bido al impacto que produce sobre la histo-
ria natural de la enfermedad y el pronóstico 
del paciente, se recomienda su tamización, 
diagnóstico temprano y remisión oportuna 
a un centro especializado con disponibilidad 
de trasplante hepático.

Dado que la mayor información sobre el sín-
drome hepatopulmonar proviene de estu-
dios de pacientes de Estados Unidos o Euro-
pa, las futuras investigaciones, a nivel local y 
regional, deberían focalizarse en describir las 
características clínicas, diagnósticas y epide-
miológicas, así como los resultados en cuan-
to a sobrevida, calidad de vida y evolución de 
la enfermedad a largo plazo, de los pacientes 
con síndrome hepatopulmonar que reciben 
trasplante hepático y los que no.
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Abstract: Hepatopulmonary syndrome is one of the three main pulmonary disorders affecting pa-
tients with liver disease or portal hypertension. This disease is caused by hyperdynamic circulation, 
intrapulmonary shunts, and pulmonary vasodilation, which leads to disturbances in gas exchange, 
evidenced by hypoxemia and increased alveolar-arterial gradient. Diagnosis of hepatopulmonary syn-
drome requires arterial blood gas analysis and documentation of intrapulmonary vascular dilation by 
transthoracic echocardiogram with agitated saline contrast; the gold standard for hepatopulmonary 
syndrome diagnosis. Due to the prognostic value of hepatopulmonary syndrome, active screening is 
recommended in order to achieve early diagnosis and timely patient referral to a specialized center to 
be evaluated as a candidate for liver transplant, as it currently is the only available curative treatment. 
The aim of this article is to provide a narrative review of current literature on hepatopulmonary syndro-
me, focusing on its definition, diagnosis, physiopathogenesis, and available therapeutic approaches. 

Key words: Hepatopulmonary syndrome, liver cirrhosis, portal hypertension, complications, intrapul-
monary vascular dilatation, hypoxemia.
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